
SUMMARY

Iniencephaly

Iniencephaly is not a rare but although a not very common
anomaly. Its triad contains an occipital bone defect, cervical
disraphy and a retroflexed fetal head. We present a case
where the patient with no former prenatal clinic controls at 30
weeks of gestation according to her last menstrual date who
came to our clinic in active labor. Our aim is to show the dif-
ficulty in choosing the right birth modus (C/S vs. vaginal
birth) and the difficulties in diagnosing this not common seen
anomaly.
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‹niensefali, nadir olmasa da pek s›k rastlan›lmayan bir
anomali olup; oksipital kemik defekti, servikal disra-
fizm ve fetal bafl›n fikse retrofleksiyonu ile karakterize
edilen bir triada sahiptir.

OLGU

Olgumuz, son adet tarihine göre 30 haftaya uyumlu prenatal
takibi olmayan gebelikti. Hasta, aktif travayda olarak acil
servisimize baflvurdu. Hastaya yap›lan ultrasonografide ileri
derecede polihidramnios (indeks 150) ve küçük fetus saptand›.
Uygun kesit al›namad›¤›ndan biparietal çap ölçülemedi. Hi-
perekstansiyon mevcuttu. Oksipitumun fetal s›rta yap›flt›¤› ve
toraks›n deforme oldu¤u görüldü. Hasta multipar (G4P3) ve
pelvis uygun oldu¤undan vaginal yolla do¤urtuldu. 

TARTIfiMA

‹niensefali terimi, beyin ve boyun (inion)’da görülen bir
anomaliyi iflaret eder. A¤›r deformasyon gösteren inien-
sefalik fetuslar, bafl›n retrofleksyonuna ek olarak, bütün
olgularda afl›r› servikotorasik lordoz ve s›kl›kla anterior
ve posterior spina bifida gibi a¤›r defektler gösterir.

K›salm›fl vücuda oranla bafl büyüktür, yüz yukar›ya ba-
kar ve boyun yoktur. Yüzun cildi gö¤üs cildi ile devam
eder. fiayet mevcutsa, saçl› deri de direkt olarak s›rt ile
devam edebilir. Defektif ve retrofleksyondaki oksipit,
alt vertebralarla eklem kurmufl olabilir. Rafliflizis ço¤u
olguda mevcuttur. Fakat, defektif spinal kord ve kolum-
na vertebralis genellikle beyin, serebellum ve deri ile
örtülü oldu¤u için aç›k nöral plate ve vertebral arklar
yüzeyden görülmezler (iniensefali clausus). Bafl›n ret-
rofleksyonu anensefaliklerde ya da aç›l› rafliflizis olgu-
lar›nda görülebilir (iniensefali apartas). Yani, kapal›
iniensefalide kranial içerik kranial kavite içersinde yer
al›rken, aç›k formunda bir ensefalosel fleklinde d›flar›
protude olabilir ya da eksensefali veya anensefali flek-
linde ortaya ç›kabilir. Servikal vertebralar mutlaka de-
forme olmufltur ve blok vertebra veya eksik vertebra
nedeniyle k›salm›flt›r.

Ultrasonda omuzun arkas›nda deforme bir bafl›n görül-
mesi, iniensefaliyi akla getirmelidir. Fötal toraks ve ba-
fl›n, gö¤üs hizas›ndan al›nan bir görüntüleme plan›nda
ayn› anda görülmesi, a¤›r retrofleksyon ve servikotora-
sik lordoz varl›¤›na iflaret eder. Ayr›ca, sagital kesitte
fötal vertebral hatt› lokalize etmede güçlük çekildi¤i
durumlarda da iniensefali düflünülmelidir. Ana tan›
kriterleri flunlard›r :

11.. Normal parietal kemiklerin olmamas›, foramen mag-
numda geniflleme yapan oksipital kemik defekti
22.. Beyin dokusunun bulunmamas›
33.. Servikal ve torasik vertebralar›n parsiyel ya da total
yoklu¤u, var olan vertebralarda irregüler füzyonlar ve
korpus ve/veya nöral arklar›n kapanmamas›
44.. Fikse retrofleksyon ile bafl›n omuzlar›n arkas›nda
bulunmas›
55.. Kraniorafliflizis
66.. Polihidramnios

‹niensefali
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‹niensefali letal bir durum olup, muhtemelen di¤er nöral
tüp defektleri gibi multifaktöryel etyoyolojiye sahiptir.
Her gebelikte % 5 tekrarlama riski vard›r. Ay›r›c› tan›da
anensefali, Klippel Feil sendromu ve servikal menin-
gosel akla gelmelidir.

Biz, iniensefal fetuslar›n erken tan› konulmas› halinde
pelvis uygunsa vaginal yolla do¤urtulabilece¤i, ancak
ileri gebelik haftalar›nda tan› konursa gebeli¤in sezer-
yan ile sonland›r›lmas›n›n daha uygun olaca¤› kana-
atindeyiz.
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